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RESUMO

O objetivo deste artigo de analisar através de uma revisao bibliografica, os diversos
beneficios do exercicio fisico e alguns tipos de programas de exercicios fisicos
relatados em artigos cientificos. O exercicio fisico é usado como parte importante do
tratamento, trazendo beneficios insubstituiveis aos pacientes com Fibrose Cistica.
As informacdes foram coletadas a partir de livro-texto e artigos publicados na
literatura nacional e internacional nas seguintes bases de dados: MEDIine/ Bireme,
LILACS, SCIELO, Sistema Integrado de Bibliotecas -SIBI/PUC PR, Portal de
informacdo UFPR (Sistemas de Bibliotecas), Biblioteca da Faculdade Evangélica do
Parand, abrangendo 1986 a 2007. Foram utilizados os termos Cystic fibrosis
(Fibrose Cistica), Exercise (Exercicio), Aerobic(Aerébio), Anaerobic(Anaerébio) para
selecdo dos artigos.Esta pesquisa demonstrou que o0s exercicios aerdbios e
anaerobios trazem varios beneficios aos pacientes como: melhora da capacidade
cardiopulmonar, melhora dos niveis de atividades habituais, melhora a tolerancia
ao exercicio, diminui a resisténcia a insulina, melhora a composi¢cdo corporal,
aumenta a densidade mineral Ossea, produz efeito anabdlico, aumenta a forca
muscular, aumenta a resisténcia da musculatura respiratéria , diminui a dispnéia,
aumenta a quantidade de agua no muco, e melhoram a qualidade de vida destes
pacientes.

PALAVRAS- CHAVE: Fibrose Cistica, Exercicio, Aer6ébio, Anaerdébio.
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1.0 INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) ou mucoviscidose é uma doenca hereditéria recessiva,
resultante da transmissdo de cépias anormais do gene regulador transmembrana,
localizado ao longo do braco do cromossomo 7 ( ANDRADE,2001; SMITFI,2004).0
defeito mais comum é conhecido como mutacdo delta F 508, este defeito conduz
as mudancas patolégicas com disturbios nutricionais, digestivas, e pulmonares
(SMITH, 2004; STAAB, 2004, BARNAI, 2005). O acometimento pulmonar é a
principal causa de morbidade e mortalidade nessa afeccdo, onde a presenca de
secrecdes espessas e infectadas levam a obstrucdo das pequenas vias aéreas e 0
desencadeamento de um processo inflamatorio crénico. A inflamacédo, presente
inclusive em pulmdes anatomicamente normais de recém-nascidos, levam a
formacdo de bronquiectasias e lesdo pulmonar com progressdao, em Uultima

instancia, para insuficiéncia respiratoria e morte (ANDRADE, 2001; BARNAI, 2005).
A incidéncia de acordo com Santos (2005) e Zanchet (2006) é estimada de

1:2.000 a 1:10.000 entre povos de origem caucasoéide, onde a doenca se manifesta
com maior frequéncia. No Brasil, estima-se que a incidéncia da doenca seja de
1:10.000 nascidos vivos, embora haja variacdo na freqiéncia das mutacdes em
diferentes regides geograficas, o que possivelmente refletiria também uma

diferente prevaléncia da doenca.

O diagnostico da FC é seguida pelos achados de duas mutacfes no gene FC,
pelas manifestacdes clinicas e confirmado pelos resultados laboratoriais, onde os
niveis elevados de cloro no suor (cloro > 60 mEqg/l). Os niveis normais vao até 45 m
EQ/I; adolescentes e adultos jovens podem ter valores mais elevados, por este
motivo é recomendado realizar dois testes alternados. (RIBEIRO 2002; LEMOS,
2004).

A justificativa pela escolha deste tema é que ao longo destas ultimas décadas
houve uma melhora no progndstico destes pacientes aumentando assim sua
sobrevivéncia ,e muitos fatores tem colaborado para isso incluindo o exercicio, por

este motivo é importante estudar esta forma de tratamento.
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O tratamento da Fibrose Cistica tem como objetivo minimizar a ocorréncia da
infeccdo, eliminar as secre¢des dos pulmdes e retardar o inicio da bronquiectasia.
O tratamento inclui agentes mucoliticos, broncodilatadores, antibidticos , e a
fisioterapia que tem um papel importante no tratamento, e o exercicio fisico,
ajudam a melhorar a qualidade de vida dos pacientes (SMITH, 2004; BARNAI,
2005).

Algumas das queixas comuns em pacientes com FC sdo: a intolerancia ao
exercicio, e a dispnéia que geralmente agravam-se com 0s processos da doenca.

(BLAU; 2002).

Desde o ano de 1987, O'Neill em seu trabalho relata que o exercicio faz com que
haja uma melhora na ventilacdo respiratéria conseqlientemente uma melhora da
tolerdncia ao exercicio em pacientes com fibrose cistica. Segundo Blau (2002);
Selvadurai (2002); Klinj (2004); Turcheta (2004) obtiveram bons resultados com a
pratica de exercicios nos pacientes de fibrose cistica, mas com diferentes

programas e/ou treinamentos.

Portanto, o objetivo deste estudo é realizar uma revisdo de literatura para
analisar os diversos beneficios dos exercicios e seus beneficios relatados em

artigos cientificos.
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2.0 REVISAO BIBLIOGRAFICA

No final do século 20 muitos estudos com biologia molecular, principalmente
nos campos da genética, no transporte idnico e da imunologia, culminaram com a
identificacdo, clonagem e sequenciamento do gene da fibrose, favorecendo o
conhecimento dos mecanismos bioquimicos responsaveis pela fisiopatogenia da
doenca, abrindo novos horizontes para o aconselhamento genético e para o

tratamento da doenca.

A fibroése cistica ou mucoviscidose é uma doenca genética, sistémica com
padrdo de hereditariedade autossbmico recessivo, com evolucdo crbnica e
progressiva. A doenca € caracterizada por disfuncdo generalizada das glandulas
exocrinas, que compromete com a deteriorizacdo da funcdo pulmonar, com a

desnutricdo, alteracdo dos eletrdlitos do suor, e a intolerdncia ao exercicio.

Esta doenca letal € mais comum entre caucasianos, e sua estimativa de
ocorréncia e de 1 para cada 2.500 nascidos vivos e 1 em cada 22 individuos sao

portadores do gene.

2.1 GENETICA

A Fibrose Cistica € uma disfuncdo genética que afeta os 6rgdos exodcrinos

que produzem e excretam secrecao.

Em 1989 os Drs Lap Chee Tsui e Francis S Colins identificaram no
mapeamento do cromossomo, através de uma meticulosa andlise dos 6 bilhdes de
pares de genoma humano,“o lécus” exato responsavel pela doenca. (SILVA, 1991).
Este gene localiza-se na regido do braco longo do cromossomo 7, l6cus q 31, exon

10, é o unico responsavel pela codificacdo de uma proteina do canal de cloro
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denominada proteina reguladora da condutancia transmenbrana da FC, conhecida
como Cystic Fibrosis Transmenbrane Conductance Regulator(CFTR). (FIGURA 1).
Esta proteina se encontra disposta em dois dominios transmembrana, para a
formacdo do canal de cloro e contém sitios de fosforizacdo; portanto, este canal

encontra-se sob a regulacdo da monofosfato de adenosina ciclico.

As alteracbes concentradas na doenca se devem a mutacdes do gene da
fiborose na proteina CFTR e nos canais de cloro, gerando anormalidades no
transporte i6nico, sendo que mais de 800 mutacdes ja foram descritas na literatura.
Entretanto, a mais freqiente e a delecdo de trés nucleotideos especificos (ATT) que
determina a falta de aminoacido fenilalanina na posicdo 508 na proteina CFTR, o
gue impedira seu funcionamento adequado (COELFIO Et al,2007).(Figura
2).Aproximadamente 70% dos cromossomos dos fibrocisticos, no norte da Europa,
tem a mutacdo F508, cuja incidéncia diminui para o centro e sul da Europa.No Brasil
Martins ET AL. encontraram 33% em S&o Paulo,e Ranskin ET AL. Encontraram 49%

no Rio Grande do Sul,27% em Santa Catarina e 52% em Sé&o Paulo (LOPES, 2006).

A transmissdo acontece assim: quando dois portadores tém um filho, existe
uma chance de 25% para que a crianca tenha FC.uma chance de 50% para que a
crianca seja portadora e uma chance de 25% para que a criangca se torne
completamente livre do gene da FC.Testes para o estado portador ou heterozigoto

agora sao possiveis,como o teste pré natal (TECKLIN, 2002).
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Figura 1 : A localizagdo do gene da Fibrose Cistica no cromossomo 7, com uma ampliagdo a
direita mostrando a forma como a delec¢do de trés bases remove a fenilalanina da sequéncia
(esta € a mutacdo mais freqliente em caucasodides) . © 1999 by W. H. Freeman and

Company.

Carbohydrate
Nudeoti
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Figura 2 : Proteina CFTR atuando como um canal cloro-permeével na membrana celular externa.
Nesta representacdo da estrutura da proteina da FC pode-se observar o sitio de trés nucleotideos

onde comumente ocorre delegdo entre os alelos mutantes para FC . © 1999 by W. H. Freeman and
Company.
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2.2 INCIDENCIA

A Fibrose Cistica € transmitida por um gene recessivo, cuja incidéncia

predomina na raca branca e acomete ambos 0s sexos.

A incidéncia da FC varia nos diferentes grupos populacionais oscilando de 1
fibrocistico , para cada 2000 a 5000 caucasianos nascidos vivos na Europa,nos
Estados Unidos e Canada, 1 para cada 15.000 negros americanos,e 1 para 40.000

na Finlandia.

No Brasil, a incidéncia estimada para a regido Sul é mais proxima da
populacdo caucasiana centro europeu (1/2.000 a 1/5000 nascidos vivos), enquanto
gue, para outras regides, diminui para cerca de 1/10 000 nascidos vivos. ( RIBEIRO
2002;CHAVES,2007).

De acordo com Silva e Pfeifer (2007), estudos realizados em cinco estados
das regides Sul e Sudeste apresentaram uma estimativa média de prevaléncia para
FC de cerca de 1:9600 nascimentos; no Rio Grande do Sul foram observados
frequéncia elevadas que variaram de 1/1600 nascimentos e 1:6700
nascimentos,essa taxa demonstra que 1:20 habitantes desse estado apresentam 1
dos cromossomos alterados para o gene da FC resultado similar aos observados na

maioria da populacdo européia.

Ha portadores do gene da FC que ndo mostram sinais de FC, porém ambos
0s pais carregam o gene anormal. E cada crianca nascida tem uma chance teérica

de 1:4 de herdar a doenca. (Figura 3), (PRYOR, 2002).



18

Pais heterosigotos

normal portador portador afetado

U.S. National Library of Medicine

Figura 3. Heredograma uma familia que possui muta¢fes para o gene da FC.

2.3 DIAGNOSTICO

O diagndstico é baseado na historia clinica do paciente, pelas manifestacbes

clinicas e na deteccédo de niveis elevados de sédio e cloro no suor.

O diagnostico pode ser feito no pré-natal (Dosagem Enzimética+Analise de
DNA), neonatal (Exame da Tripsina Imuno reativa, Analise do DNA); e o diagndstico
apds o periodo neonatal (baseado nos critérios clinicos definidos e na andlise dos

niveis de cloro no suor). (STIVAL, Et al. 1995).
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2.3.1 Histoérico familiar

A historia familiar auxilia bastante o diagndstico ao revelar a ocorréncia de
casos de FC na familia, ocorréncia de fleo Meconial ou outras formas da doenca
entre irmaos ou primos. Cerca de 10% dos pacientes com FC apresentam ileo

Meconial ao nascer, sendo esta a principal causa da doenca.

Deve-se também dar importdncia a pesquisa no histérico familiar, de
possiveis Obitos durante a primeira infancia, por doencas respiratdrias ou

gastrointestinais. (SILVA, 1991).

2.3.2 Manifestacdes clinicas epidemioldgicas

De acordo com Ribeiro e colaboradores (2002), o diagnostico é confirmado
pela presenca de pelo menos uma das seguintes manifestacbes clinicas

epidemioldgicas.

v Insuficiéncia pancreética exdcrina cronica;

v' Doenca pulmonar obstrutiva, supurativa ou sinusal crénica;

s Historia familiar de FC;

s Para o diagnodstico de FC, ainda podemos contar com a triagem neonatal pelo
método da Tripsina Imunorreativa (TIR), que esta sendo implantado em nosso
meio, ou da medida da diferenca de potencial na mucosa nasal, método

pouco difundido na rotina diagnostica.

Cordeiro e colaboradores (2002) ressaltam que apesar das manifestacdes

clinicas ocorrerem em diversos 6rgdos (pancreas, trato intestinal, figado, glandulas
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sudoriparas, aparelho reprodutor, etc.), o acometimento pulmonar é o responsavel
por 90% da morbidade e mortalidade na FC. O inicio do comprometimento pulmonar
€ variavel, surgindo em semanas, meses ou anos ap6s 0 nascimento. A doenca
pulmonar evolui praticamente 100% dos fibrocisticos para cor pulmonale na fase
avancada. Em razdo disso, o0s pacientes apresentam térax enfisematoso,
broncorréia purulenta, freqiéncia respiratdria aumentada, dificuldade expiratoria,
cianose periungueal, baqueteamento digital aumentado e queixa de falta de ar.

(PFEIFER, 2007).

2.3.3 Teste do suor

Varios métodos tém sido experimentados para a execucdo desta prova
laboratorial fundamentais para o diagndstico, entretanto foram abandonados apds a
introducdo por Gilson e Cooke (1959), do método da iontoforese com pilocarpina,
método que estimula as glandulas sudoriparas por meio de corrente elétrica,

resultando sudorese do paciente.
Este método consta de 4 etapas,que se seguem na tabelai abaixo:

Tabela 1. Teste do suor
Teste do suor

Etapa 1 Coleta do suor------ Estimulacao das glandulas--—--—-- Sudoriparas por “iontoforese
com pilocarpina” Coleta do
suor no local estimulado
(braco)

Etapa 2. Recuperacgéo do suor da gaze— diluigdo em &gua destilada

Etapa 3. Dosagem dos eletrélitos no suor diluido--—- dosagem de Cloro e Sodio

Etapa 4. Aplicacao das férmulas----- resultado em mEq/|

Fonte: (Tarantino,2002)
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Um teste positivo, na auséncia de sintomas, ndo estabelece diagnostico de
FC, contudo este diagnostico dificlmente poderda ser feito na auséncia da
positividade do teste. (SILVA, 1991). A concentracdo de sédio e cloro no suor das
pessoas normais vao ate 45 mEq/l; adolescentes e adultos jovens podem ter valores
mais elevados,e,desta forma, resultados entre 45 e 60 mEg/l sdo considerados

duvidosos,devendo ser repetidos (RIBEIRO,2002).

Pacientes com FC tem niveis de cloro e s6dio no suor acima de 70 e 60

mEq/l,respectivamente (SILVA,1991; PRYOR,2002; STIVAL ,1995).

Os niveis para o cloro sdo mais elevados do que para o sodio, mas esta
diferenca ndo chega a mais que 10 mEg/l ;uma discrepancia maior devera sugerir
erro de técnica.Valores acima de 140 mEq/l devem ser repetidos.E necessario
obterem, pelo menos 100 mg de suor para analise e um teste positivo deveria ser
repetido ainda 2 vezes para que a suspeita seja confirmada.(SILVA,1991 ;RIBEIRO,
2002).

E importante salientar que o teste de suor n&o é suficiente para o diagndstico
da FC, é também importante o histérico familiar agregado com as manifestacdes
clinicas do paciente. Por este motivo outros tipos de testes podem confirmar o

diagndstico. Sao eles:

> Analise das mutacdes.

v insuficiéncia pancreatica(lP): teste de secretina; pancreosimina; dosagem da
gordura fecal; coeficiente de absor¢cdo de gordura; esteatdcrito; microscopia.

V Deteccdo de enzimas nas fezes: quimiotripsina; elastase; lipase
imunorreativa; nitrogénio fecal.

V Deteccdo de enzimas no sangue: proteina associada a pancreatite (PAP);

triglicérides; tripsina imunorreativa.
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2.4 SINAIS E SINTOMAS

Muitos dos sinais e sintomas que aparecem na FC sao encontrados em

doencas de elevada incidéncia em nosso meio, sdo elas:

 Pneumonias de repeticdo

* Bronquite

» Episodios asmatiformes

* Bronquiectasias

» Alteracdes de crescimento e ganhos ponderai e estatual

» Desnutricao

* Fezes volumosas e fétidas

» Apetite voraz sem ganho de peso correspondente

» Prolapso retal

e Obstrucéao intestinal no recém nascido

« DPOC

» Tosse produtiva crénica

« Colonizacédo e infeccdo respiratérias (S. aureus,P. aeruginosa).

* Anormalidades persistentes ao raio X de torax

* Obstrucédo das vias aéreas

* Bagueteamento digital

e Pan- sinusite

» Polipos nasais

* ileo meconial

« Insuficiéncia pancreética

» Cirrose biliar

» Infertilidade

 Azoospermia

» Deficiéncia de vitaminas lipossolluveis

+ Edema

* Sindrome de pseudo-Bartter (alcalose metabdlica).
Diarréia crénica (SILVA, 1991; RIBEIRO, 2002; LOPES, 2006; COELHO
2007).
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2.5 FISIOPATOGENIA

Tudo comeca com a mutacdo no gene da FC, causado por 2 alelos, que provocam a
auséncia de atividade, ou funcionamento parcial da CFTR, causando reducdo na
excrecao do cloro e aumento da eletronegatividade intracelular, resultando em maior
fluxo de Na para preservar o equilibrio eletroquimico e secundariamente, de agua

para a célula por acdo osmética.

Ocorre, entdo desidratacdo de secrecfes mucosas e aumento da viscosidade,

favorecendo a obstrucdo dos duetos, que se acompanha de reacdo inflamatoria e

posterior de fibrose.(TARANTINO 2002; RIBEIRO 2002).

Fisiopalogia
da

fibrose cistica

figado Dancreas intestinos Dulmdes testiculos

Figura 4.Fisiopatogenia da FC.
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2.6 MANIFESTACOES CLINICAS

Embora nem todos os individuos expressem as respostas clinicas da mesma
maneira. O processo obstrutivo serd um evento fisiopatolégico inicial, a infeccao
crénica do trato respiratério se apresenta como evento principal, contribuindo para a
piora da funcdo pulmonar e eventual 6bito desses pacientes. De acordo com Ribeiro
(2002), o acometimento de trato respiratério associa-se com a maior morbidade e é

a causa de morte em mais de 90% dos pacientes.

2.6.1 Manifestacdes Respiratorias

O comprometimento pulmonar é o aspecto mais importante da doenca. Esta
presente em praticamente todos os casos, surgindo semanas, meses ou anos apos
0 nascimento. Em geral é grave e progressivo, influindo de modo decisivo na
sobrevida e progndstico dos pacientes, tornando-se responsavel pela maioria dos

obitos.(TARANTINO, 2002; RIBEIRO, 2002).

Os pulmdes histologicamente, sdo praticamente normais intra-Utero e nos
primeiros anos de vida. Mas imediatamente surgem alteracbes que, inicialmente,
estdo confinadas as pequenas vias aéreas. Hiperplasia e hipertrofia de células
caliciformes sdo as primeiras anormalidades detectaveis. Ainda ndo se sabe como
se precede ou em seqléncia a infeccdo bacteriana crbénica, sugerindo que o defeito
basico esteja na secrecdo de muco. O muco é produzido de maneira tdo abundante
gue com o passar do tempo ha obstrucdo generalizada das pequenas vias aéreas,
com aprisionamento de ar, que evoluindo e associa-se a areas de atelectasia e
desequilibrio da relacdo ventilagcdo/perfusdo, levam conseqlientemente a hipoxemia.

Alteracbes importantes no leito vascular surgem com o progredir da doenca: a
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hip6xia sustentada e progressiva conduz a um aumento da pressdao na artéria
pulmonar, com sobrecarga do ventriculo direito e resultando em fases mais

avancadas em cor pulmonale e insuficiéncia cardiaca.

Junto a hipersecrecdo de muco e também a uma provavel alteracdo do mecanismos
mucociliar, ha colonizacdo do trato respiratério inferior por diversas
bactérias:Staphylococcus  aureus.Haemophilus influenzae e Pseudomonas
aeruginosa, P, aeruginosa mucosa e pseudomonas cepacia, sendo a
principalmente.Esta colonizacdo d4-se ainda nos primeiros meses de vida e limita-

se ao trato respiratdrio inferior e, ocasionalmente ,ao superior.

Subsequentemente a colonizagcdo bacteriana ocorre uma metaplasia do epitélio
brébnquico, implantacdo mucdide nas vias aéreas periféricas e desorganizacdo da
estrutura ciliar. A colonizacdo causa dano tissular irreversivel, e uma vez confirmada
a colonizacdo por pseudomas e muito dificil irradica-la pelo uso de antibioticos.

(SILVA,1991; LOPES ,20086).

O curso clinico do acometimento pulmonar é determinado pela combinacao
de muco viscoso, clearance mucociliar diminuido e infeccdo das secrecdes retidas.
As doencas pulmonares e sinusal sao cronicas, com periodos de reagudizacbes ou

exacerbacdes:sinusites, bronquites, pneumonias e bronquiectasias.

Nas formas mais graves de fibrose cistica formam-se rolhas mucopurulentas nos
brébnquios e bronquiolos, com infiltracdo linfocitaria aguda e crénica . O envolvimento
parenquimatoso é menos freqiiente, mas podem ocorrer pneumonias de repeticao,
principalmente em pacientes mais jovens. Com a evolugcdo, formam-se
bronquiectasias, geralmente apds o segundo ano de vida, preferencialmente nos
lobos superiores decorrentes da incapacidade do paciente esterilizar o trato
respiratorio e suprimir o processo inflamatério endobrénquico . As bronquiectasias
favorecem colapsos das vias aéreas, aprisionamento de ar e areas focais de
pneumonia hemorragica. A hip6xia leva a alteracbes da vasculatura pulmonar,
dilatacdo das artérias brbnquicas e neoformacdo vascular préximo as areas de
bronquiectasias .Estas predispdem a ocorréncia de shunt pulmonar, e a ruptura

desses vasos pode levar & hemorragia pulmonar.
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A tosse é a manifestagdo respiratdéria mais comum que pode ocorrer desde as
primeiras semanas de vida, perturbando o sono e a alimentacdo do lactente. O
excesso de producdo de catarro mucoso, espesso e as vezes fracamente purulento
também ¢€é comum. Bronquiolite de repeticdo, Sindrome do Lactente Chiador,
infeccbes recorrentes do trato respiratério ou pneumonias recidivantes, devem fazer
parte da investigacdo de FC. Com a evolu¢do da doenca, ocorre uma diminuicdo da
tolerdncia ao exercicio,emagrecimento e dependéncia de oxigénio.Alguns pacientes
sdo oligossintomaticos por varios anos, o que ndo impede a progressédo silenciosa

para bronquiectasias.

A doenca pulmonar evolui em praticamente 100% dos fibrocisticos para cor
pulmonale. Nas fases avancadas, os pacientes tém torax enfisematoso, broncorréia
purulenta, principalmente matinal, freqiéncia respiratéria aumentada, dificuldade
expiratdria, cianose periungueal e baqueteamento digital acentuado. Nessa fase,
gueixam-se de falta de ar durante exercicios e fisioterapia, e, posteriormente, em

repouso.

As complicacdes incluem hemoptises recorrentes, impactacdes mucoides
brénquicas, atelectasias, empiema, enfisema progressivo, pneumotdrax, fibrose

pulmonar, osteopatia hipertréfica e cor pulmonale.

As vias aéreas superiores sdo comprometidas na totalidade dos pacientes, na
forma de pansinusite crénica, com reagudizacdes, otite média crénica ou recorrente,
defeitos de audicdo e rouquidédo transitéria. A polipose nasal recidivante ocorre em
aproximadamente 20% dos pacientes e pode ser a primeira manifestacdo da

doenca. (RIBEIRO, 2002; LOPES,2006)

2.6.1.1 Teste de Funcao Pulmonar

Os testes mais Uteis para a avaliacdo do comprometimento pulmonar sdo 0s

volumes pulmonares.
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Uma distribuicdo anormal da ventilacdo e uma diferenca de 02 alvéolo-arterial
aumentada sdo alteracdes iniciais. Alguns investigadores relatam que os testes de
funcdo das pequenas vias aéreas, tais como velocidades de fluxo em baixos
volumes pulmonares, podem detectar doenca minima.H& uma diminuicdo no volume
expiratério forcado em 1 minuto (VEF1) e no FEF, reducdo da capacidade vital
forcada ;aumento no volume residual e da proporcdo entre volume residual e
capacidade pulmonar total.A elevacdo do VR e a CRF levam a perda de recuo

elastico(SILVA ,1991; STIVAL ,1995; WEST,1996).

Umas das principais alteracbes detectaveis é a hipoxemia, provavelmente
como resultado da obstrucdo periférica generalizada sobre a distribuicdo regional da
ventilacdo com o desequilibrio da Ventilacdo/Perfusdo. A PaC02 é mantida ate
fases avancadas da doenca, as custas de um aumento da ventilacdo; quando um
aumento ainda maior da ventilacdo ndo for possivel, havera uma retencéo
progressiva de C02. Hipercapnia surge tardiamente e prognostica a fase terminal

associada a fadiga diafragmatica e hipoxémia acentuada. (SILVA, 1991).

As medidas da funcdo pulmonar (VEF1l, Pa02, PaCO02) mostraram ser
preditores da mortalidade .Com o0 avanco da doenca, o desequilibrio da
ventilacdo/perfusdo ocorre levando a hipoxemia, hipertensdo pulmonar e

insuficiéncia cardiaca (PRYOR, 2002).

2.6.2 Manifestacbes digestivas

2.6.2.1 Pancreas

A insuficiéncia pancreética se manifesta em cerca de 75% dos fibrocisticos ja
ao nascimento, em 80% a 85% até o final do primeiro ano de vida e em torno de

90% na idade adulta.Os pacientes que nao desenvolvem insuficiéncia pancreatica,
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tem melhor prognéstico , pois conseguem manter melhor o estado

nutricional(LOPES, 2006.)

Ha uma perda progressiva da funcdo pancreatica exdécrina devido a obstrucdo dos
duetos intrapancreaticos por secrecdo espessa, levando a retencdo de enzimas
digestivas e a um processo inflamatério cronico, com fibrose e perda de funcao
pancreatica. Apenas um pequeno volume do suco pancreatico e produzido com
pouca quantidade de pancreatina e um baixo teor de bicarbonato chega ao duodeno;
conseqientemente ha uma digestdo incompleta dos alimentos, de gorduras e
proteinas, com a presenca de fezes esteatorreicas de grandes volumes, e odor
desagradavel, com restos alimentares nao digeridos, e que flutuam na &agua do
vaso.Costuma haver deficiéncia de ganho ponderai mesmo que o0 apetite seja

preservado.

O péancreas apresenta-se pequeno, fino e mais duro que o normal, e como as lesdes
costumam ser desuniformes, sua superficie é irregular.Com o progredir da doenca, o
pancreas enddcrino também é atingido e cerca de 5% dos “cisticos” . Eventualmente

apresentam Diabetes Melitos durante a vida adulta (STIVAL, 1991).

2.6.3 Manifestacbes Hepatobiliares

Séo reconhecidas desde sua primeira descricdo por Dorothy Andersen ,em
1938, esta presente em mais de 50 % das necropsias. A secre¢cdo anormal de ions
pelo epitélio das vias biliares secundéaria ao defeito basico provoca aumento da
viscosidade e diminuicdo do fluxo biliar, o que predispde a obstrucao dos caniculares
biliar e reacdo inflamatoéria, culminando com a fibrose biliar. No quadro abaixo,

observamos a freqiiéncia destas manifestacdes (LOPES, 2006).
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Tabela 2. Frequéncia das manifestac6es hepatobiliares na fibrose cistica.

N.19.064 Frequéncia das manifestacdes hepatobiliares na FC
1% Cirrose hepética

0,35% Doenca hepatobiliar

2,4% Aumento de enzimas hepaticas

1,6% Causa primaria de morte

14 Pacientes com transplante hepético

2.6.3.1 Intestino

Na crianca e no adulto sdo freqientes os episddios de obstrucao intestinal
devidos a alimentos incompletamente digeridos, aprisionados dentro de um muco
espesso equivalente ao ileo meconial. (SILVA, 1991). O ileo Meconial constitui a
repercussdo mais grave da FC sobre o intestino, constituindo a mais freqlente
causa de obstrucdo intestinal congénita. A obstrucdo pode ocorrer em qualquer

altura do intestino delgado e mesmo do colo (STIVAL, 1995).

O ileo Meconial ( obstrucdo do ileo terminal por um mecénio espesso constituido de
muco anormal secretado pelas células caliciformes e glandulas de Brunner) aparece

em 15 a 20% dos pacientes com FC.

A maioria dos diagnodsticos de ileo Meconial (90%), entretanto, é relativo a FC,
reforcando a importdncia da orientacdo de tratamento todo pacientes com ileo

Meconial como FC ate provarem ao contrario (LOPES, 2006).
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2.6.4 Trato geniturinéario

Ha um atraso no desenvolvimento sexual dos pacientes com FC. Tanto no

sexo feminino quanto no sexo masculino.

« Feminino—Glandulas cérvico-uterinas mostram-se distendidas, contendo
Muco espesso.
« Masculino—Ocorre obstrucdo das vias excretoras esperméaticas nas glandulas

penianas e uretrais.

As estruturas derivadas dos duetos de Wolf sdo pouco diferenciadas, isto é, atrofia
ou auséncia do canal deferente e corpo do epididimo, testiculos pequenos e

imaturos (STIVAL, 1995; TARANTINO, 2002).

Na maior parte das vezes h& uma diminuicdo da fertiidade feminina e

esterilidade no sexo masculino. (SILVA, 1991).

2.6.5 Glandulas sudoriparas e salivares

Sudoriparas --ndo apresentam alteracdo morfolégica, porém secretam suor
salgado, pela perda excessiva de sal, decorrente da alteracdo no equilibrio
eletrolitico, presente em 98%dos pacientes, sendo uma das caracteristicas mais
importantes da doenca. Em conseqiiéncia, esses pacientes,quando submetidos a
temperaturas elevadas (por aumento da temperatura ambiente ou por apresentarem
hepertemia na vigéncia de processos infecciosos), apresentam prostracdo ao calor,
entram facilmente em grave desidratacdo hipotbnica, que pode levar ao choque,

coma e a morte. Algumas vezes, essa anormalidade é detectada pelos pais ao



31

beijarem a crianca ou por perceberem depdsito de cristais de cloreto de s6dio em

fronte, pavilhdo de orelhas ou asas do nariz (TARANTINO, 2002).

Salivares— As glandulas paré6tida produz uma secrecdo serosa pouco

alterada em sua composicdo, porém com aumento moderado de Sdédio e Cloro.

A glandula submaxilar apresenta-se com aumento de volume e com

obstrucao intracelular.

As glandulas labiais mostram a microscopia eletrbnica, um aumento de

lisossomos (STIVAL, 1995).

2.6.6 ManifestacBes Nutricionais/ Metabdlicas

As manifestacbes metabdlicas sdo freqlientes e importantes na FC.

Elas se dao através das manifestacdes digestivas da FC e suas complicacdes que

se segue na Tabela 3 abaixo:

Tabela 3: Manifestagcdes Digestivas e suas Complicacdes.

ManifestacOes digestivas Complicagdes
Insuficiéncia pancreatica Diabetes
Pancreatite Dor abdominal
Refluxo gastresofégico Desnutricdo
Diarréia crbnica Anemia
Esteatorréia Hipovitaminose
Ascite Flipoproteinemia
Fibrose Deplecao salina
Cirrose Alcalose metabdlica

Colecistite Edema
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Colelitiase Efeito de massa na quadrante
Colestase Inferior direito
lleo meconial Constipacéao
Prolapso retal Equivalente meconial

Ma digestdo, catabolismo aumentado secundario a inflamacdo crbnica, as
infeccbes repetidas, hipox emia e inapeténcia sao determinantes da desnutricdo e
possivelmente outros fatores, como o préprio defeito basico da FC, ainda

cientificamente ndo estabelecidos.

Outras manifestacbes clinicas relacionadas a alteracdo metabdlicas e
nutricionais, que com o aumento da sobrevida incluem: atraso puberal, azoospermia,

diabetes e alteracdo de densidade dssea.

2.7 COMPLICACOES GERAIS

Pneumotdrax

s Hemoptise (tosse, secrecéo)
V' Insuficiéncia cardiaca a Direita
S Insuficiéncia respiratoria

s Atelectasia

s Problemas sociopsicologicos (THOMSON, 1994).

2.8 TRATAMENTO

O tratamento da FC é direcionado a diminuicdo da obstrucdo das vias aéreas
e da infeccdo pulmonar, substituindo as enzimas pancreaticas para ajudar a reverter

a deficiéncia nutricional, e proporcionando um adequado apoio emocional e
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psicossocial para a crianca e a familia.O controle da infec¢cdo pulmonar é o principal

objetivo terapéutico, porém nao é o unico . Dentre os objetivos gerais podemos citar:

Educacédo continuada do paciente e familiares em relagdo a doenca.

» Profilaxia das infecgbes com um programa vacinai completo.

» Deteccao precoce e controle da infeccdo pulmonar Fisioterapia respiratéria e
melhora da obstrucdo brénquica.

e Correcdo da insuficiéncia pancreatica .

e Apoio nutricional, com orientacBes em relacdo a dieta e suplementacdode
vitaminas.

* Monitoragcdo da progresséo da doenca.

» Monitoracdo de complicacdes.

» Aconselhamento genético familiar.

e Acesso irrestrito as medicacdes.

» Apoio psicoldgico para pacientes e familiares.

» Informacdo aos pacientes e familiares sobre os avang¢os nos conhecimentos

sobre a FC (LOPES, 2006).

Atualmente, ainda ndo existe um tratamento especifico para a alteracédo
genética que causa a FC. Apesar dos avancos no conhecimento da doenca, para
tratamento definitivo € uma perspectiva em estudos futuros. Por enquanto tenta-se

minimizar as consequéncias da auséncia ou defeito da proteina CFTR.

Como a FC acomete varios O6rgaos é necessario que o tratamento seja
realizado em centros especializados e que estejam preparados com uma equipe
multidisciplinar, que devem priorizar os objetivos béasicos do tratamento: prevenir a
infeccdo pulmonar, minimizar o declinio da funcdo pulmonar, manter um bom estado

nutricional.

O programa de tratamento deve ser vigoroso e continuo. Visando sempre a
profilaxia das infec¢cdes e das complicagcbes. Deve ser iniciado o mais precoce
possivel e ser individualizado, levando em conta a gravidade dos orgéaos
acometidos. O tratamento precoce retarda a progressdo das lesdes pulmonares,

melhora o prognhostico e aumenta a sobrevida.
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2.8.1 Tratamento Pulmonar

Cerca de 95% é a porcentagem das complicacdes pulmonares que levam a
morbidade e mortalidade em pacientes com FC. Entdo de acordo com estes
resultados, o enfoque maior € o tratamento pulmonar que visa: a melhora do

clearence da via aérea, fluidificar as secrecfes, tratar a infec¢do e reduzi-la.

2.8.1.1 Fisioterapia

A fisioterapia diaria é essencial no tratamento das caracteristicas pulmonares

da FC e deve ser iniciado assim que o diagndstico for provado.
Os objetivos da fisioterapia sao:

e Evitar que as secre¢cdes de muco que bloqueiam os pulmdes
« Flidratacdo e umidificacdo para favorecer a fluidificacao

e Orientacdes ao paciente e a familia.

A fisioterapia constitui de recursos que ajudam a retardar a progressdo da
doenca pulmonar nos pacientes. Varias técnicas sdo disponiveis quando se trata da

melhora do clearence das secrecdes de vias aéreas e na melhora da qualidade de

vida destes pacientes.
As opcBes disponiveis na fisioterapia séo:

« Drenagem postural (com a ajuda da gravidade e da percussdo, provocara o

deslocamento da secrecao).
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» Flutter (Este aparelho produz vibracdes e gera ressonancia, provocando,
desta forma, a fluidez e a liberacdo da secrecao).

» Percusséo toracica (deve-se bater com a palma da mao sobre o segmento
gue esta sendo drenado.Para ser confortavel e efetivo, isso deve ser feito
com precisdo e habilidade.Esta técnica provoca o desprendimento da
secrecdo das paredes bronquicas e estimula o sistema ciliar).

« Mascara com pressao expiratéria positiva (impde resisténcia expiratoria
através de distintas aberturas cada vez menores).

* Valvula com pressao expiratéria positiva

* Thairphy

» Drenagem autogénica

» Respiracdo de ciclo ativo

O sucesso do tratamento fisioterapéutico e sua adesao depende da
capacidade do profissional, e da sua escolha do melhor método a ser aplicado.
Levando em conta o quadro clinico do paciente, e o0 melhor método que o paciente

se adapte.

2.8.1.2 Fluidificantes

Umas das caracteristicas dos pacientes com FC é a secrecao espessa has
vias aéreas. A fluidificacdo desta secrecdo facilita sua eliminacdo, fazendo assim a

higienizacdo desta via aérea.

De acordo com a Associacdo Brasileira de Assisténcia a Mucoviscidose. Essa
secrecdo contém neutréfilos que liberam seu DNA , e de igual forma as bactérias,
aumentando a viscosidade do escarro. O uso de DNase quebra essas moléculas de
DNA, fluidifica as secrecbes e melhora a funcéo pulmonar.

Esta droga foi aprovada pelo FDA em 1994 e é comercializada com o nome de

Pulmozyme. A dose recomendada é 2,5mg, por inalacdo, uma vez ao dia.
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2.8.1.3 Broncodilatadores

Podem ser utilizados quando ha obstrucdo reversivel das vias aéreas.

2.8.1.4 Antibioticos

Sdo usados com frequéncia, sendo principalmente direcionados para a
melhora da sintomatologia, que para a erradicacdo bacteriana. A partir da
exacerbacdo e evolucdo da doenca ndo se pode mais estar condicionada sé nos
resultados das culturas e antibiogramas e sim nas altera¢gdes da evolucéo clinica do
pacientes tais como: aumento da tosse, aumento ou modificacdo do aspecto da
secrecao, diminuicdo do apetite, perda de peso, diminuicdo da atividade, que

indicam o inicio de uma exacerbacao.

Sdo usados com frequéncia, sendo principalmente direcionados para a
melhora da sintomatologia, que para a erradicacdo bacteriana. A partir da
exacerbacado e evolucdo da doenca nao se pode mais estar condicionada sé nos
resultados das culturas e antibiogramas e sim nas alteracdes da evolugédo clinica do
pacientes tais como: aumento da tosse, aumento ou modificacdo do aspecto da
secrecao, diminuicdo do apetite, perda de peso, diminuicdo da atividade, que

indicam o inicio de uma exacerbacao.

Os antibidticos podem ser administradas por via oral, intravenosas ou
inalatérias. Seu uso € direcionado sob forma de demanda, profilaxia ou de

manutencao.

Multiplos microorganismos podem ser freqluentemente isolados
simultaneamente das secrecdes do trato respiratorio; € importante escolher a
combinacado de antibidticos adequada aos diversos patégenos. Devido a penetracao
insuficiente do medicamento nas secrecBes das vias respiratérias na fibrose cistica,
h4d indicacdo para administracdo de doses elevadas, estas, entretanto, por

apresentarem alto risco de toxidade, devem ser indicadas em pacientes
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selecionados, nas formas graves da doenca, sendo importante a monitoracdo dos
niveis sanguineos para minimizar a toxidade potencial.Em pacientes com quadro

discreto devem ser administradas doses padronizadas.

2.8.1.5 Antiinflamatorios

Segundo Lopes (2006), “A inflamacdo é um dos processos fisiopatoldgicos
da FC, por esta razdo, o tratamento antiinflamatério deveria ser iniciado
precocemente”. Ultimamente o0os medicamentos antiinflamatérios tem sofridos

modificacBes nas suas indicacfes, os medicamentos mais usados sao:

» Corticoides orais e inalatorios

Antiinflamatorios nao esterdides de uso oral- de acordo com a Associacao
Brasileira de Assisténcia a Mucoviscidose (2008), o uso de corticoide
inalatério poderia minimizar os efeitos sistémicos da corticoterapia .Um estudo

recente, com uso de corticéide inalado (budesonida) em altas doses

mostrou-se eficaz em reduzir o processo inflamatério .

« Macrolideos utilizados como antiinflamatérios

2.8.1.6 Oxigenoterapia

Deve ser administrado em alteracbes respiratdrias que tenham quadros

hipoxémicos.
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Paciente que durante o dia, em ar ambiente, a respiracdo seja Pa02 <55
mmHg ou Pa02, 59 mmHg, mais edema, hematdcrito 55 ou onda P alterada no
eletrocardiograma devem utilizar o oxigénio como terapia, ou que durante a noite a
Saturacdo < 90% mais 10% do tempo de sono ou que durante o exercicio a
Saturacdo seja, 88% também devem fazer a utilizacdo do mesmo (TARANTINO

2002; LOPES, 2006).

2.8.2 Tratamento com Suporte Nutricional

A importancia da nutricdo no bem-estar e na sobrevida dos fibrocisticos esta
bem estabelecida, e de acordo com Ribeiro e Lopes (2002, 2006 p. 183, p.2597),
assim como a associacdo entre a desnutricdo e deterioracdo da funcao pulmonar.
Existem multiplos fatores inter-relacionados que afetam a nutricdo, tais como:
genético, insuficiéncia pancreatica, resseccdo intestinal, perda de sais e &cidos
biliares, refluxo gastresofagico, inflamacdo e infeccdes, diabetes e condicdes
emocionais. E importante monitorizar a nutricdo de todos os pacientes, em cada
visita clinica, e promover intervencdo nutricional adequada. Os pacientes devem ser
vistos em seguimento de rotina, a cada 3 a 4 meses. A meta da intervencéao

nutricional é antecipar e tratar os déficits nutricionais e as complicacdes.

A dieta para pacientes com FC deve ser livre, sem restricdo de gorduras

devido ao seu grande valor calérico e com acréscimo de sal. (REIS, 1998)

Um crescimento adequado é reflexo de uma boa nutricdo. A desnutricdo esta
associada a baixos valores de funcdo pulmonar e com menor tempo de sobrevida. O
uso de dietas hipercaléricas, com todos o0s nutrientes essenciais, é ponto basico
estabelecido para pacientes com fibrose cistica. As recomendacdes variam de 120 a
150% do RDA para uma crianca do mesmo sexo e idade. Uma dieta rica em
proteinas, bem como em calorias é adequada aos pacientes com fibrose cistica.
Tem sido sugerido que a ingestdo de proteinas deveria ser tdo alta quanto 200% do

normal (POOLE, 1995).



39

De acordo com a Associagao Brasileira de Assisténcia a Mucoviscidose
(2008), a Dra. Jocemara Gurmini fala em seu artigo que: “Na Fibrose Cistica, as
glandulas exocrinas secretam substancias espessas que podem obstruir os
condutos e interferir em funcdes importantes do organismo.
Na maioria dos individuos com Fibrose Cistica as enzimas pancredaticas séao
espessas, viscosas e de dificil transito para a luz intestinal, obstruindo os duetos
pancreaticos. As secrecdes retidas provocam alteracbes no péancreas. Sem as
secrec¢des no intestino, os nutrientes ndo sdo adequadamente absorvidos, levando a
diarréia.

As enzimas pancreaticas podem ser fornecidas na forma de granulos recobertos por
uma cépsula gelatinosa. Elas devem ser oferecidas antes das refeicdes. A cpsula é
dissolvida no estdbmago e os granulos, protegidos contra o acido do estdmago, vao
atuar no intestino delgado.
Para criancas pequenas que ndo conseguem deglutir a capsula, ela pode ser aberta
e 0s granulos misturados a uma papa.
Mesmo com a administracdo da enzima e conseqlente melhora na digestdo e
absorcdo de gorduras, € necessaria a administracdo das vitaminas A, D, E, K
(soluveis em gordura - lipossolluveis) especialmente formuladas na forma solavel em
agua (hidrossoluvel).
O paciente com Fibrose Cistica tem necessidades caléricas elevadas, pelo préprio
metabolismo, trabalho para respirar, infeccdo e ma absorcdo. A dieta também
necessita ser rica em proteinas, sem a necessidade de restricdo das gorduras.
Uma alimentacdo adequada beneficia o crescimento, a forca da musculatura que

atua na respiracao e o estado imunolégico.

“Um paciente bem nutrido tem menos infeccbes e, consequentemente, um

melhor progndstico”, concordando com Nixon (1992).

2.9 O EXERCICIO FISICO COMO FORMA DE TRATAMENTO EM PACIENTES
COM FIBROSE CISTICA.

O exercicio fisico deve desempenhar uma parte importante no tratamento da

FC através de todos os estadgios da doenca na melhorar do condicionamento fisico
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geral e a forca muscular (PRYOR, 2002).0 exercicio é importante na prevencédo do
acimulo das secrecdes. E aconselhavel incentivar a crianca para que, desde

pequena, realize atividade fisica.(TARANTINO, 2002; STIVAL, 1995).

Pacientes que praticam exercicios fisicos regulares aliados a terapia padrao

obtém resultados positivos como:

V Melhora do condicionamento cardiopulmonar e a resisténcia muscular
(PRYOR, 2002).

V Reduz a dispnéia (PRYOR, 2002).

s Melhora da auto-estima e promove um sentimento de bem-estar(PRYOR,
2002; CHAVES, 2007).

s Desobstrucdo da arvore brénquica (CHAVES, 2007).

s Diminuicdo da resisténcia a insulina (CHAVES, 2007).

(7]

Melhora da composicao corporal (CHAVES, 2007).
Melhora no desenvolvimento 6sseo (CHAVES, 2007).

< O

Diminuicdao da degradacao protéica (CHAVES, 2007).

<

' Maior estimulo do fator de crescimento insuline-like (IGF-1) (CHAVES,2007).

<

Melhora da funcéo imunolégica (CHAVES, 2007).
Diminuicdo da freqUéncia cardiaca de repouso (CHAVES, 2007).

O exercicio deve fazer parte integral do tratamento, e ser realizado com
alegria e prazer. Os exercicios de cada individuo indicados s&oaqueles que o
paciente mais se adapta conforme sua preferéncia: corrida,natacdo, pular corda,

(SILVA,1991 .TARANTINO,2002).

A fisioterapia, exercicios e atividade fisica sdo complementares; um nao pode

substituir o outro (TARANTINO, 2002).

2.10 FATORES QUE AFETAM O DESEMPENHO DO EXERCICIO EM
INDIVIDUOS SAUDAVEIS.

Os fatores que levam individuos saudaveis a interromper o exercicio durante

o esforco méaximo sdo de avaliacdo extremamente dificil. Para a mesma carga de
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exercicio ou para tipos diferentes de exercicio, razdes subjetivas para parar variam
de uma pessoa para a outra. Em qualquer individuo, o desempenho no exercicio
depende de cinco fatores principais: (1) a capacidade do sistema respiratério em
obter oxigénio (a bomba ventilatéria), (2) a transferéncia de gases entre os alvéolos
e a circulacdo pulmonar, (3) a capacidade do coracdo em bombear sangue para os
musculos em acdo, e com isso liberar oxigénio (a bomba cardiaca), (4) a capacidade
da circulacdo periférica em liberar oxigénio para os musculos em acao, e () a

capacidade dos musculos em acdo em usar a energia. (CHERNIACK,1995).

2.11 FATORES QUE LIMITAM O DESEMPENHO MAXIMO DO EXERCICIO EM
PACIENTES COM FIBROSE CISTICA.

A inevitavel progressdao da doenca pulmonar na FC reduz a habilidade para a
participacdo em atividade fisica.Estes fatores acarretam rdpido o surgimento de
fadiga muscular durante o esforco fisico, afastando-os da pratica da atividade fisica

sdo eles:

» Desnutricdo protéico energética (DPE).
e Alteracdo metabdlicas gerados pelo processo inflamatério do pulmédo que

levam a reducdo da massa muscular e da densidade mineral

A diminuicdo progressiva do condicionamento fisico aliado a inatividade, inicia
um ciclo vicioso no qual a piora da dispnéia se associa a esforcos menores, com

comprometimento na qualidade de vida.
Fatores da intolerancia ao exercicio:

» Declinio da funcao pulmonar;

* Inabilidade de aumento da ventilacdo pela retencéo de diéxido de carbono;
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+ Desaturacdo de oxigénio arterial durante o exercicio;
« Fadiga muscular pela diminuicdo da massa muscular;

+ Deplecédo nutricional (LANDS, 1992).

O comprometimento respiratério na FC tem como resultado a hipoxia celular
com comprometimento da ventilacdo alveolar e/ou alteracbes na relagcao
ventilacdo/perfusdo que diminui os niveis de oxigénio alveolar. Além disso o

acumulo de muco prejudica a funcdo pulmonar resultando com tosse e dispnéia

nos pacientes.

Diante do exercicio pesado o paciente com FC aumenta a producdo de acido
lactico e conseqlentemente o esforco quimico do mecanismo respiratério. Para
compensar esse efeito aumenta a ventilagdo por minuto (VE) com comprometimento
do ritmo respiratério.Esses fatores levam a relacédo direta do aumento da freqiéncia
cardiaca de repouso com o aumento do comprometimento pulmonar (CFIAVES,

2007).

Nos pacientes com fibrose cistica avancada a capacidade ventilatéria esta
bem limitada, isto se deve parcialmente a incapacidade em reduzir o fluxo
expiratério (circulatério) e do fechamento das vias respiratérias a baixos volumes

pulmonares.A exigéncia do metabolismo para maiores taxas de fluxos quando estdo

submetidas a uma alta carga de trabalho podem ser atingidos por uma exigéncia de
um volume maior.Enquanto o fluxo expiratério pode aumentar esses volumes, o
fluxo inspiratério € comprometido e os musculos inspiratério também, o que ocasiona

a fadiga devido a uma desvantagem mecéanica. (LANDS, 1992)

Diminuicdo da densidade mineral 6ssea (DMO)—A perda 6ssea acelerada e,
possivelmente a diminuicdo da formacdo d&ssea em pacientes com FC séo
moduladas, em parte, pelas citocinas - produzidas pelas células (macréfagos e
neutréfilos) das vias aéreas - liberadas na infeccdo pulmonar. Outros fatores
relacionados a diminuicdo da densidade mineral 6ssea (DMO) sao: desnutricao,
atraso puberal, deficiéncia de vitamina D, baixa ingestdo e/ou absorcdo de calcio,
tratamento com corticoesterdides, niveis diminuidos de horménios sexuais e de

insulina. A aptidao fisica, avaliada pelo consumo maximo de oxigénio (V02 max), é
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a

diretamente proporcional a DMO. Pacientes com maior DMO apresentam valores

mais altos de V02max. (CHAVES ,2007).

Diminuicdo da massa muscular—A forca muscular € um determinante
importante da capacidade fisica. Pacientes com FC e massa muscular reduzida
apresentam baixa resisténcia aos exercicios. A principal causa da diminuicdo da
massa muscular é a desnutricdo protéico-energética, causada pelo desequilibrio
entre a absorcdo e o requerimento de nutrientes ingeridos. A DPE pode ocorrer em
consequéncia do decréscimo da ingestdo ou ma absorcdo de nutrientes, aumento do
trabalho respiratério, inflamacdo pulmonar e efeitos endécrinos, particularmente

intolerancia a glicose. (CHAVES, 2007).

A avaliacdo da toleréncia e aptiddo ao exercicio nas em criangas com FC é
uma medida Ut ao impacto da doenca no paciente, particularmente quando a
doenca ja esta avancada .Além disso, a medida do nivel de atividade pode ser
usada para identificar limitacdes funcionais, bem como quantificar o reflexo da
doenca sobre atividades da vida diarias e a subseqiiente qualidade de vida. E
também til para predizer o prognostico da doenca, permitindo uma prescricado

seguida de exercicios, e para avaliacdo de varios tratamentos.

O teste clinico de esfor¢co visa diagnosticar a presenca e a gravidade da
doenca, estabelecer a funcdo cardiorrespiratéria do individuo e avaliar o
desempenho do individuo para a decisdo dos melhores procedimentos a serem
tomados, e o melhor tipo de tratamento, de acordo com a necessidade do paciente,

e a conduta de reabilitacao fisioterapéutica

2.12 PROGNOSTICO

O prognéstico da FC relaciona-se com a heranga genética, sexo, idade de

inicio e a gravidade das manifestacdes clinicas respiratérias. A presenca da mutacéo
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DF508, na forma homozig6tica, doenca pulmonar mais grave e colonizagdo precoce

com Pseudomonas aeruginosa .

De acordo com Nixon (1992), em seu artigo onde ao pacientes foram
acompanhados por 8 anos, tinham a idade de 7- 35 anos, submetidos as funcéo
pulmonar e teste ergométricos.onde foram calculadas as taxas de sobrevida pelo
método padrao de sobrevida . O modelo de regressdo proporcional de risco do Cox
foi usado para determinar aproximadamente os riscos relativos da mortalidade e os
riscos relativos ajustados por idade, sexo, indice de massa corporea, volume de
expiracdo forcada em 1 segundo (FEV1), pressdo parcial de diéxido de carbono
(PCO02) no final da expiracdo no ponto Maximo do exercicio e consumo de oxigénio
no pico maximo de exercicio (V02peak). Realizado na University Hospitais of
Cleveland, obtiveram os seguintes resultados: que a bom estado aer6bio (V02 peak
>82% do previsto), obtiveram uma taxa de sobrevivéncia de 83 % em oito anos,
guando comparados com taxas de 51 % e 28 % para pacientes com média (V02
peak, < 58 % do previsto) e baixo nivel de boa forma fisica, respectivamente. Apos
adaptacdo para outros fatores de risco, pacientes com niveis mais elevados de boa
forma fisica aerdbica tinham chances trés vezes maiores de sobrevivéncia do que
pacientes com baixo niveis de boa forma fisica. Colonizacdo por P. Cepacia estava
associada com risco de morte que havia aumentado cinco vezes mais. Idade, sexo,
indice de massa corporea, FEV1 e PCO02 no final da expiracdo maxima do exercicio

nao estavam independentemente correlacionados com mortalidade.

Concluiram que os niveis elevados de boa forma fisica aer6bia em pacientes com
fibrose cistica sdo associados com o significativo baixo risco de mortalidade. Embora
uma boa forma aerbbia seja simplesmente um marcador para doencas menos
severas, Medidas de V02 peak parecem ser de valor para prever progndstico.
Futuros estudos irdo garantir se melhorando boa forma aerbbia através de

programas de exercicio ira resultar em um melhor progndstico.

Um dos fatores que tem contribuido para um melhor prognéstico é o

atendimento dos pacientes em centros especializados.

Com um conhecimento maior sobre a doenca e o avangco nOS recursos

terapéuticos, o prognéstico tem melhorado de forma continuada, apesar de 15 a
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20% dos pacientes fibrocisticos falecerem antes dos 10 anos, nos Estados Unidos e

no Canada .

Na década de 80, havia uma grande diferenca entre a sobrevida média de FC
nos Estados Unidos e no Canada, que era de 27 e 30 anos, respectivamente, e a
sobrevida média na Ameérica Latina, de 6 anos . Em Minas Gerais, no inicio da
década de 90, a sobrevida média dos fibrocisticos, segundo Camargo e cols., era de
12,6 anos, sugerindo que temos que melhorar as condicbes diagnosticas e

terapéuticas em nosso meio. (RIBEIRO, 2002; LOPES, 2006).

O progndstico de pacientes com fibrose cistica foi melhorada dramaticamente
nas Gltimas duas décadas, com média de sobrevivéncia crescendo de 10.6 anos em
1966 para 28.0 anos em 1989. Muitos fatores foram identificados que parecem estar
associados com progndstico. Por exemplo, sexo masculino e absorcdo intestinal
normal de gordura aparecem estar associado com um  melhor progndstico,
enquanto a colonizacdo do trato respiratério com Pseudomonas cepacia e pobre

status nutricional aparece estar associado um pior progndstico. (NIXON, 1992).
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3.0 METODOLOGIA

Uma pesquisa de caracteristica analitica qualitativa, que apresenta um

método dedutivo.

Realizou-se levantamento bibliografico envolvendo artigos cientificos e livros
textos relacionados a pacientes com fibrose cistica. Para tanto foi utilizado as
seguintes Base de dados : MEDIine/ Bireme, LILACS, SCIELO, Sistema Integrado
de Bibliotecas _SIBI/PUC PR, Portal de informacdo UFPR(Sistemas de Bibliotecas),

Biblioteca da Faculdade Evangélica do Parana,abrangendo 1986 a 2007. O

levantamento foi realizado no periodo de julho de 2007 a setembro de 2008.

Os critérios de inclusdo dos artigos foram os seguintes: artigos que datem
entre 1980 até 2007, artigos que relatem algum programa ou treinamento com
pacientes com diagnoéstico de FC, com idade entre 5 -25 anos. As palavras chaves
utilizadas no levantamento foram nos idiomas: inglés e portugués- Cystic Fibrosis
(fibrose cistica), Exercise(Exercicio), Aerobic(Aer6bio), Anaerobic(Anaeréhio).Os
critérios de exclusao foram: Artigos sem programas ou treinamentos de exercicios,
paciente sem diagnéstico de FC, pacientes com menos de 5 anos e mais de 26

anos.

Apds a coleta do material bibliografico, foram identificados e avaliados as

caracteristicas metodoldgicas e seus beneficios nas criangcas com FC.

A seguir listo alguns sites de consulta:

. http://www.abram.orq.br

. http://www.abcdasaude.com.br


http://www.abram.orq.br
http://www.abcdasaude.com.br
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4.0 RESULTADOS E DISCUSSAO

Na presente revisdo, foram analisados onze artigos que atenderam aos
critérios de inclusdo previamente estabelecidos e, a seguir, sera apresentado um
panorama geral dos artigos avaliados.

Dentre os incluidos na revisdo foram escolhidos aqueles cujos artigos relata-
se algum programa de exercicio ou treinamento aerdbio ou anaerobio.

Os artigos avaliados, foram desenvolvidos nos seguintes lugares:

e Artigo 1. Clinica de FC do Centro Médico da Universidade de Utah, Salt Lake
City

» Artigo 2. Acampamento Merrywood em Ontario, Canada

e Artigo 3. Treinamento em casa

» Artigo 4. Programas de ciclismo em casa

» Artigo 5. Programa de exercicio em casa

» Artigo 6. Acampamento de verdo em Davos, Switzerland Israel

» Artigo 7. Royal Alexandra Hospital for Children-Holtain , Crymich, UK.

« Artigo 8. Cystic Fibrosis Center at University Medical Center(Utrecht the
Netherlands)

» Artigo 9.Programa de treinamento hospitalar

» Artigo 10.Cystic fibrosis Center at the Children’s Hospital of Pittsburgh

» Artigo 11. Clinica Escola de Fisioterapia da Universidade de Franca -
UNIFRAN

Em relagdo ao tipo de revista nas quais foram publicados os artigos incluidos
na revisdo, foram publicados nas seguintes revistas:Sports Medicine, Chest, Chest,
Pediatric pulmonology, The journal of pediatrics, Chest, Pediatric pulmonology,
Chest, Pediatric pulmonology, Chest , Revista Reabilitar, respectivamente.

Ouanto ao tipo de delineamento de pesquisa dos artigos avaliados,
evidenciou-se, na amostra: que o artigo 1 e experimental,lo 5 é um estudo
experimental controlado e randomizado, e os artigos 7, 8, 10 sao estudos
randomizados controlados, e os outros artigos néao foram relatados o tipo de estudo.

Na tabela 4 , apresenta os artigos incluidos, onde datam de 1986 a 2005. A
tabela mostra o ano dos artigos, o titulo e o autor de cada um deles.



Tabela 4. Ano dos Artigos, Titulo e Autor.

Artigo

10

11

Ano
1986

1991

1994

1999

2000

2002

2002

2004

2004

2004

2005

Titulo
Effects of a swimming program on children with

cystic fibrosis

Pulmonary function,nutrition and self-concept in
cystic fibrosis Summer campers

Effect of a home exercise training program in
patientes with cystic fibrosis
Outpatient exercise training in children with cystic

fibrosis
A randomized controlled Trial of a 3-year home

exercise program in cystic fibrosis

Effects of na intensive 4-week Summer camp on
cystic fibrosis

Randomized controlled study of in-hospital exercise
training programs in children with cystic fibrosis

Effects of anaerobic training in children with cystic
fribrosis: A randomized controlled study
Usefulness of a program of hospital-supervised
physilcal training in patients with cystic fibrosis.
Strength VS aerobic training in children with cystic
fibrosis.A randomized controlled trial

Repercussdo de um programa de
hidrocinesioterapia aerébica sistémica na
adaptacao cardiorrespiratéria em pacientes

portadores de fibrose cistica

48

Autor
EDLUND ETal.

RUBIN &
GREIGER
JONG Et al.

GULMANS Et al.

WALKER Et al.

BLAU Et al.

SELVADURAI Et
al.

KLINJ Et al.
TURCHETA Etal.
ORENSTEIN Et

al.
SANTANA Et al.

Na tabela 5, observamos o n de pacientes que participaram da pesquisa que

vai de um n de 4 pessoas ate 72 pessoas, sendo todos o0s estudos com um n
diferente um do outro.Quanto ao género da pesquisa feita pelos autores, foram
recrutados mais pessoas do sexo Masculino do que o sexo Feminino, que variavam
de uma idade de 6 anos até 25 anos .
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Tabela 5.NUmero de pacientes que participaram do estudo, Género (M/F), Idade
ou ldade Média.

Artigo n Masculino / Feminino Idade

1 23 14 meninos e 9 meninas 7-14 anos

2 45 25 meninos e 18 meninas 6-12 anos

3 10 7 meninos adolescentes 3 meninas adolescentes 20,6 idade
média

4 14 9 meninos e 5 meninas 14,1 idade
média

5 72 N&o relatado no estudo 7-19 anos

6 13 7 mulheres e 6 homens 9-25 anos

7 3 Nao relatado no estudo 8-16 anos

grupos

8 20 Nao relatado no estudo 8-18 anos

9 12 N&o relatado no estudo 12-24 anos

10 67 Nao relatado no estudo 8-18 anos

11 4 4 meninos 10 idade média

A tabela 6 retrata o tipo de programa de treinamento e seu objetivo. Varios
tipos de programas sdo relatados neste estudo incluindo estes: progressivo aerébio
de natacdo, acampamento de verdo, treinamento de exercicios realizados em casa,
programa de ciclismo realizado em casa, programa de treinamento intra hospitalar,
treinamento anaerdbio, treinamento forca x treinamento aerbbio e treinamento
cardiorrespiratorio.

A maioria dos artigos tem como objetivo investigar ou avaliar os efeitos dos
exercicios, ou avaliar a funcdo, nutricdo, tolerdncia ao exercicio, ou até mesmo
comparar o treinamento.
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Tabela 6.Tipo de Programa e seu Objetivo.

Artigo

1

10

11

Tipo de
Programa
Programa
progressivo
aerbbio de
natacao
Acampamento
de veréo

Treinamento de
exercicios
realizados em
casa

Programa de
ciclismo em
casa

Exercicios
aerodbios feitos
em casa

Treinamento em
acampamento
de verao(Dieta
hipercaldrica,fi-
sioterapia
respiratéria,es-
calada em
montanha e
atividades
interiores)
Programa de
treinamento de
exercicio intra-
hospitalar
Treinamento
anaerobio
Treinamento de
exercicios
aerobios em
criangas
(caminhada ou
corrida)
Treinamento de
forca x aerdbio

Treinamento
Cardiorresp/
(hidrocinesiote-
rapia).

Objetivo

Ponderar os efeitos fisiolégicos e clinicos do exercicio através
de um programa progressivo de natacao.

Avaliar a funcéo, nutricdo e self concept em 2 semanas em
um acampamento de verdo.

Investigar o efeito de exercicios em casa em pacientes com
FC.

0 objetivo desse estudo foi investigar os efeitos e
aceitabilidade de um programa de ciclismo em casa com
criancas com fibrose cistica.

Observar os efeitos do programa de exercicio em casa
durante 3 anos ,com respeito a fungdo pulmonar, tolerédncia ao
exercicio em pacientes com FC leve a moderada.E avaliar se
0 exercicio regular aerébio e uma opc¢ao de tratamento realista
Avaliar os efeitos os efeitos de participar deste
acampamento:fungdo pulmonar, tolerdncia ao exercicio,
estado nutricional

0 objetivo do estudo foi comparar treinamento aerdbio e
resisténcia em criangas com fibrose cistica admitidos no
hospital com uma infecgdo pulmonar intercorrente com um
grupo de controle

Investigar os efeitos do treinamento anaerébio em criangas
com FC.

Avaliacdo dos efeitos de 1 programa de treinamento fisico
aerdbio,desenvolvidos com criangas (FC), do hospital, instituto
de pesquisa e ambulatério supervisionados por um medico.

Comparar os efeitos de um regime em casa,semi
supervisionado,treinamento de forca corporal superior com um
regime similar de treinamento aerdbio estruturado.

Verificar a repercussao de um programa de treinamento
cardiorrespiratério, por meio da hidrocinesioterapia aerdbia
sistémica, na tolerancia ao exercicio fisico.
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Na tabela 7, observamos a freqliéncia, duracao, intensidade e o periodo
realizado.
Quanto a frequéncia observamos que no artigo 2 nédo foi relatado a frequéncia, os
artigos 8, 9 foram realizados 2 vezes na semana, os artigos 1, 5 10, 11 foram
realizados 3 vezes na semana, os artigos 4, 7 foram realizados 5 vezes na semana e

os artigos 3, 6 foram realizados diariamente.

Quanto a duracdo sédo relatados desde 15 minutos de atividade a lhora e 30
minutos.

A intensidade vai de 60% a 80% da FC Max, com variacdo de 140 bpm al180 bpm,no
artigo 6 ele relata a intensidade usando a Saturacdo de oxigénio em >88% a 90%.

E o periodo de realizacdo varia nos estudos desde 2 semanas a 1 ano.

Tabela 7.Freqiéncia, Duracéo , Intensidade e Periodo do Programa.

Artigo Frequéncia Duracao Intensidade Periodo
1 3 vezes na semana 60 min 60-85% da FC Max 12
semanas
2 N&o relatado no artigo N&o relatado N&o relatado no 2
no estudo estudo semanas
3 Todos os dias 15 min Carga de trabalho 3 meses
submaximo ou 70%
FC Max.
4 5 vezes na semana 20 min 70 a 80% da FC 1 ano
Max com

aproximadamente
140-160 bpm

5 3 vezes na semana 20 min 70 a 80% da FC 3 anos
Max com

aproximadamente

150 bpm
6 Diariamente la 3h de Mantendo Sa02 em 4
fisioterapia >88 a 90% a maior semanas
respiratoria, parte do tempo.
escalada de 3a
4 horas,2 horas
de atividades .
7 Criancas randomizadas Grupo 1- 30 70 % da FC Max 4

no grupo de treinamento
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aerbbio participaram de
atividades aer6bias por 5
sessfes, cada com duracdo de

30 minutos, por semana. As
criangas randomizadas no
grupo de treinamento de
resisténcia exercitaram tanto
membros superiores e
inferiores contra uma maquina
de resisténcia graduada.
Sujeitos no grupo de controle
receberam fisioterapia

respiratéria padrao.

2 vezes na semana
2 vezes na semana

3 vezes na semana
3 vezes na semana

52

minutos. semanas

Grupo 2- tempo

de realizar a

tarefa.

Grupo 3-

tempo de

realizar a

fisioterapia.

30 a45 min FC > 180 bpm 12
semanas

30 min 60-80% da FC Max. 12
semanas

30 min 70% da FC Max 1ano

50 min 70 a 85% da FC 8

Max. semanas

Tabela 8. Metodologia, Resultados, Conclusao dos artigos.

Artigo
1

Metodologia

Cada paciente do grupo de
exercicio e de controle
foram submetidos a teste
esteira, eletrocardiograma
(ECG), testes de funcgéo
pulmonar, e uma anéalise
clinica da doenca estatuto
antes e depois de 12
semanas de treinamento
programa.

O programa foi realizado de
natacédo foi supervisionado
piscina (10 m de
comprimento e 5 m de
largura com uma
temperatura da dgua mantida
entre 32 e 350C). O
programa de treinamento
consistiu de sessdes
divididas em trés
segmentos. O primeiro deles,
um segmento instrucionais
usados para ensinar as
habilidades de natacédo, 30
minutos durante o primeiro

Resultados

O estado clinico e a
severidade da doenca
pacientes, baseado na
pontuacao de
Shwachman. De acordo
com a pontuacdo de
Shwachman, a média da

pontuacdo de treinamento
as criancas mostram-se
parcialmente prejudicada
com alguma limitagdo no
exercicio extenuante.
Durante o treinamento
houve uma pequena mas

significante  melhora no
grupo de exercicio,
pontuacdo de Shwachman
(82.5 para 85.0)
comparado com o0 grupo
de controle (85.5 para
82.5). Os dados
pulmonares nao
mostraram mudancas

significantes no grupo de
exercicio guando

Concluséo
Aumento
significante na
sua tolerancia de
exercicio (P<.05)
bem como um
melhor
estatisticamente
significante no
status clinico da
fibrose cistica
(P<.01). Melhorar
da auto estima e
sua confianca.
Afigurar-se- ia
gue apartir
desses dados ,
gue um programa
de natacdo é uma
excelente forma
de terapia para
melhorar o status
clinico e
gualidade de vida
em pacientes
com fibrose



més e 25 minutos para o
restante do programa. A
segunda foi o segmento
progressista fase
endurance, que consistiu de
5 minutos continuo de
natacdo a primeira semana e
um aumento de 3 min cada
semana, posteriormente,
atingindo um total de 20
minutos.

O terceiro segmento destes
pacientes foi com "free-play"
com aproximadamente 30
minutos durante o primeiro
més e 20 minutos para o
tempo restante do programa.
Pacientes no grupo controle
durante os 12 semanas
foram convidados a continuar
a sua vida normal, sem
qualquer acréscimo de
exercicio.

Primeiro foi realizado um
guestionario nos
acamp/,depois foram feitos
varios testes como: funcao
pulmonar,dobras cutaneas
ect.Foi realizado um
guestionario no final.foi
realizado os testes antes,
durante e depois do
acampamento.

Durante o 1 més os
pacientes foram
aconselhados a continuar
andando de bicicleta s/
supervisdo,somente no 2 e 3
més foram incluidos no
programa de exercicios.O
treinamento consistia em
andar em uma bicicleta
ergométrica uma vez por
dia.Com 3 min de
aquecimento,15 minutos de
treinamento com, carga de
trabalho submaxima,e 3 min
de volta calma.Duas vezes
na semana o treinamento era

comparados com 0 grupo
de controle. A medida de
V02 max e minuto de

ventilagdo maéaxima néo
mudaram

significantemente no
grupo de exercicio

comparado com 0 grupo
de controle. A medida de
V02 max dos grupos de
exercicio e controle foi
maior que a média de V02
max relatado por
Orenstein Et al. O tempo
na esteira (tempo total de

exercicio) aumentou
significantemente (P<.05)
no grupo de exercicio

(+2.2 minutos) comparado
com o grupo de controle
(- 0.4 minutos).

A taxa respiratoria,que é
elevada(anormal )em
criancas com FC,diminuiu
10% apds as 2 semanas,e
0 peso aumentou
significativamente, e o self
concept melhorou
significativamente

Nenhuma diferenca
significativa foi achada
entre as 2 avaliagcbGes pré-
treino.Pdés treino houve
melhora significativa na
capacidade max de
exercicio,V02 e na
Saturacédo de oxigénio e
grau de limitacdo em
ADL,quando comparada
aos valores iniciais.

cistica.

Os beneficios do
acampamento
sugeridos por
este estudo nao
podem ser
atribuidos
inteiramente a
experiéncia do
acamp/ sem
examinar um
grupo controle
aleatorio
selecionado.

Um programas de
exercicios em
casa,depois da
avaliacdo clinica
da tolerancia a
exercicio,e um
tratamento
relativamente
simples e
eficiente que
melhora o
desempenho
fisico e a diminui
a limitacdo em
ADL e deve ser
incluido no
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supervisionado por um
fisioterapeuta.

O programa de exercicios
constitui em andar num ciclo
ergdbmetro, durante 20 min
em casa. Apds 2'min. de
aquecimento a baixa
intensidade, o volume de
trabalho foi dobrado para
uma carga de trabalho: em
primeiro apés o teste
ergométrico inicial, foi
aumentada para 50% da
carga maxima alcancada; no
segunda semana, para 60%
e, has semanas seguintes
até que a "préxima
mensuracado” (apos 3
meses), até 70%. Um
fisioterapeuta local foi
encarregado de fiscalizar o
programa, uma vez por
semana. A freqiéncia
cardiaca foi mensurada a
cada 3 min pela
fisioterapeuta, e a carga de
trabalho foi ajustado para
essa semana, para manter a
freqiiéncia cardiaca entre
140-160 bpm,(70-80% do
previsto maxima). Dezesseis
minutos de ciclismo, nesta
intensidade submaxima
foram seguidos para um
resfriamento (estabelece
periodo de 2 minutos a baixa
intensidade).

Faziam 20 minutos de
exercicios de sua escolha
em casa.
(Corrida,natacéo,ciclismo ou
futebol).A atividade comeca
com 5 min de aguecimento e
5 minutos de
relaxamento.Sendo
monitorada pelos préprios
pacientes,que também
relatavam e registravam

diariamente suas atividades.

Diferencas
estatisticamente
significantes  (P< 0.05)
entre os 2 periodos foram
encontrados com relagao
a resisténcia dos
musculos dos extensores,
e com relacdo ao Méaximo
consumo de oxigénio por
kg o peso corporal como
também por Kg a massa
livre de gordura. Todas as
mudancas foram positivas.
Nenhum efeito adverso foi

encontrado. Competéncia
percebida mostrou
mudancgas positivas
significantes nos
sentimentos sobre
aparéncia fisica, auto-

estima geral e pontuacéo
total de competéncia
apreendido. A pontuacéao
sobre a aceitacédo
percebida do programa
foram significantemente
menor no fim do periodo
de treinamento, contudo,
pacientes relataram que
queriam continuar com
outro modo de
treinamento.

O grupo controle
demonstrou um maior
declinio anual na
percentagem do previsto
da capacidade vital
forcada comparada ao
grupo de exercicio, com
tendéncia semelhante
FEV1. Pacientes
permaneceram de acordo
com o programa de

exercicio acima do

tratamento destes
pacientes”®

O programa de
treinamento do
exercicio em casa

pode produzir
efeitos benéficos
no consumo de
oxigénio, forca
muscular, e
competéncia em
criangas com
fibrose cistica.
Embora, a
aceitabilidade do
programa foi
baixa, sugerindo
que a aderéncia
em longo prazo
seria pobre, e por
isso, outros
modos de
treinamento

precisam ser

identificados.

A funcéo
pulmonar teve
declinio mais
devagar no grupo
de exercicio do
que no grupo
controle,
sugerindo um
beneficio para pct
com FC,
participando de

exercicio aerdbio.
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Pacientes faziam testes e
eram avaliados regulares na

clinica.

Foi realizado um questionario

final.

O programa incluiu:

1. Uma dieta com alto
consumo energético diario
dos suplementos
nutricionais;

2. De 1 a 3 hfisioterapia
respiratéria intensiva diaria
(de acordo com a gravidade
da doenca);

3. Diariamente faziam
caminhadas nas montanhas,
gradualmente aumentando
as dificuldades, depois de
um periodo aclimatacéao:
3dias. ApGs ha primeira
semana os pacientes foram,
em geral, subindo 300 a 500
m, ao longo de um periodo
de: 3a4 h. A Sa02 foi
monitorado (Biox 3700;
Ohmeda; Andover, MA), o
ritmo de alpinismo era
controlado para manter
Sa02 em > 88 a 90% na
maior parte do tempo;

4. Os pacientes participaram
de atividades esportivas
complementares no periodo
de 2 h, trés vezes por
semana, incluindo nadar,
jogar bola ,jogos, trampolim;

5. Periodos de repouso
adequados foram
assegurados para que

nenhum paciente chegasse a

exaustdo, a qualquer

periodo de estudo.Um

melhor sentimento de bem

estar foi relatado.

A toleréncia do exercicio
melhorou
significativamente. A
capacidade de trabalho
aumento em 12,7%.,e o
oxigénio Max aumentou
em 10%, a ventilagcdo por
minuto aumento 18,5%(p
significativo)

No houve significante
mudanca na funcgao
pulmonar em repouso e
pulso ou na saturacao de
02. Aumentou o peso em

média de 1KG.

Os pcts relatavam
uma atitude
positiva quanto a
viabilidade e valor
de inclusdo de um
0 programa de
exercicio em
casa, como
tratamento.

O acampamento
de verao
melhorou a
tolerancia ao
exercicio em pct
com FC.Isto pode
explicar a melhora
do bem estar do
pct, apesar de
valores
inalterados para a
fungdo pulmonar

em repouso.
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momento; e

6. Foram levado para
prestar cuidados adequados
de higiene e fisioterapia em
quartos separados.

Treinamento Aerdébio-
Criancas do grupo
randomizados participaram
de treinamento aerdbio
(atividades aerdbias durante
5 sessdes), cada uma 30min
de duragado, por uma
semana. As atividades
aerdbias executadas eram
monitoradas. Os exercicios
eram feitos em uma bicicleta
estacionaria ou esteira,em
uma velocidade a 70% FC
durante 30 min. Foi realizado
um teste para saber a
freqiiéncia cardiaca de pico
de cada individuo. Um
oximetro de pulso portatil foi
utilizado durante o
treinamento. Se necessario,
oxigénio suplementar foi
administrado para manter
uma saturacdo de oxigénio
de pelo menos 90%.Cada
sessao de treino foi
supervisionado.
Treinamento de resisténcia -
O treinamento randomizados
de resisténcia do grupo de
exercicios foi realizado em
membros superiores e
inferiores isocineéticos com
uma maquina chamada
Tidro-Power ®, Keylink,
Adelaide, Australia do Sul.
Os sujeitos do grupo
treinamento de resisténcia,
no inicio de cada sessao de
treino iriam aumentar a
resisténcia na maquina de a
maxima resisténcia subjetiva,
e um valor de 70% desse
valor foi entdo usada para
essa sessao de formacéo.
Os assuntos eram cegos
para marcar a resisténcia da
maquina. Ao nivel escolhido

receberam

aerobio
significantemente
melhora capacidade
aeroébio, niveis de
atividades, e qualidade de
vida do que criancas que
receberam programa de
treinamento de
resisténcia. Criangcas que
receberam treinamento de
resisténcia tiveram melhor

Criangcas que
treinamento
tiveram

ganho de peso (massa
total, como também
massa livre de gordura),

funcdo pulmonar e forga
na perna que criangas que
receberam treinamento
aerodbio.

Uma
combinacéo de
treinamento
aerobio e de

resisténcia pode
ser o] melhor
programa de
treinamento, e
estudos futuros
podem melhor
avaliar

programas de
treinamento para
pacientes com

fibrose cistica
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de resisténcia, 0s sujeitos
realizaram 5 séries de 10
repeticdes. O procedimento
foi repetido para ambos os
bracos e as pernas. Foi
realizado 5 sessdes por
semana e também foi
supervisionado.

O grupo controle -Individuos
no grupo controle recebeu
fisioterapia respiratoria, mas
ndo compareceram as
sessdes de treinamento.

Programa de treinamento
anaerdbio -individuos da
foram treinados em uma
base individual, padronizado,
e as sessOes de treinamento
foram executadas pelas
criancas, com seu proprio
fisioterapeuta. Instrucdes
escritas especificas, sob a
forma de uma brochura
foram dadas aos
fisioterapeutas. A individuos
treinaram 2 dias por
semana. Cada sesséo
durava de 30 a 45 min.
Diretrizes baseadas em uma
revisdo de estudos treino
anaerdbico em criancgas
foram usadas. O programa
de treinamento basico
consiste em oito sessdes de
treinamento, que foram
repetidos a cada 4 semanas.
O programa de treinamento é
descrito em detalhes em
www.chestjoumal.org/egi/
content/full/125/4/1299/CD1.
Pontuac¢des individuais e
mudanc¢as na formacdo de
sobrecarga foram
cuidadosamente registar
num diario .As criangas
foram incentivadas a
exercitarem constantemente
em velocidade maxima.
Cada sessao de treinamento
consiste em caminhada ou
corrida na esteira por 30 min
em uma velocidade permitida
a 60%FC max por 4
semanas,70% nas 4

Os pacientes do grupo de
treinamento obtiveram

melhoras significativas em

seu desenvolvimento
anaer@bio .aerdbio e na
qualidade de vida
nenhuma mudanca
significativa foi vista em
outros parametros,e
nenhuma melhora foi
encontrada no grupo
controle.

Ndo houve mudanca em
FEV1 e CFV depois do
periodo de tratamento.
Hrmax e SBPm também
permaneceram o
mesmo.Houve aumento

O treinamento
anaerdbio tem
efeito mensuravel
sobre o
desempenho
aerobio(embora
nao
sustentado).O
treinamento
anaerdbio é
importante
componente de
programa
terapéutico para
pacientes com
FC.

Esse estudo
mostrou que um
programa simples
de treinamento
melhora a o
estado


http://www.chestjoumal.org/egi/
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semanas seguinte ,e 80%
nas ultimas 4 semanas sob
estrita supervisdo medica.

Os participantes foram
convidados a exercer pelo
menos 3 vezes por
semana.Criang¢as no grupo
treinamento aerobio foi dada
uma escada stepping e
instruido para exercer 5
minutos por sesséo,
aumentando gradualmente o
seu exercicio a 30 por
sessdo ao longo de o estudo.
As criancas eram ensinadas
a manter a sua meta de
aumentar gradualmente a
freqiiéncia cardiaca de 70%
de sua frequéncia cardiaca
maxima. Os participantes da
musculacdo realizavam
exercicios durante 20
minutos pelo menos 3 vezes
por parte superior do corpo
(peso Nordic Power com
resisténcia mecéanica Nordic
Track; Chaska, MN) para
realizar levantamento. Esses
exercicios foram adaptados
individualmente ao
participantes , os exercicios
foram aumentados
gradualmente ao longo do
ano. As criancas foram
instruidos a manter a sua
frequéncia cardiaca <55% do
seu Max.

Realizado em piscina
terapéutica
aguecida(30C),trabalhando

todo o corpo.Onde o tempo

significante em
TE,V02,V02/kg e
ventilagdo pulmonar.

O exercicio aerdbio, a
funcdo pulmonar,
gualidade de vida, e
forca foram medidos no
inicio, aos 6 meses, e
em 12 meses. Dosagem
de formacdo aumentou
0 peso maximo
levantado para biceps
significativamente mais
do treinamento aerdbio
(p <0,02). No entanto,
este diferencial ndo
permaneceu
significativo apos
controle para o aumento
da altura. Ambas as
modalidades de
formacao estiveram
associados com
aumento da resisténcia
(p <0,002) e capacidade
de trabalho fisico (PWC)
(p <0.033).

Melhora estatistica (teste t
de Student) na
performance

cardiorrespiratéria,

cardiopulmonar
em curto prazo
com criangcas com
FC.E que mais
estudos devem
ser feitos com
amostra maiores
e prazos
prolongados séo
necessarios para
avaliar a longo
prazo a sobrevida
dos pacientes
com FC.
Concluimos que o
treinamento de
forca e
treinamento
aeroObico pode
aumentar a forca
da parte superior,
e que ambos os
tipos de formacéo
para criangas
pode aumentar
PWC em criancas
com FC. Futuros
estudos devem
ser realizados
com o destreino
com individuos e
amostras maiores
para aumentar a
poténcia
estatistica.

Melhora a
capacidade de
tolerancia ao

exercicio
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foi dividido em 10' de avaliada no teste de
aquecimento, 30'de caminhada em 6', no total
exercicios aerébios,5de de distancia percorrida na
desaceleracédo e 5 de 4 semana e 8 semana em
relaxamento+fisioterapia relacdo a avaliagao

inicial. Houve diminuicéo,
porém,nao significativa
estatisticamente da FC
repouso,e da dispnéia poés

exercicio.

Discusséao da Tabela 8

A atividade fisica em pacientes com FC é indispensavel, e importante, pois

age na prevencao do acumulo de secrecédo, e traz varios beneficios aos pacientes.

Nos artigos encontrados, obtiveram resultados positivos que possibilitaram a
vida destes pacientes, e uma melhora na qualidade de vida. Os beneficios
encontrados de acordo com os artigos foram: Melhora na tolerancia ao exercicio,
melhora do estado clinico, melhora da auto- estima, melhora da confianca, melhora
do desempenho fisico, melhora do consumo de oxigénio, aumento da forca
muscular, aumento do peso dos pacientes e melhora do condicionamento

cardiorrespiratorio.

A funcdo pulmonar nao resultou em mudancas significativas, concordando
com ORESTEIN (1989),porem no artigo 5 é relatado que a funcdo pulmonar teve
declinio mais lento no grupo de exercicios do que o grupo controle, sugerindo

beneficios para os pacientes que realizam exercicios aerobios.

A partir dos conteldos dos artigos pesquisados, observou-se que em geral 0s
artigos usam exercicios aerobios, onde relatam beneficios significantes. De acordo
com Pfeifer e Silva (2007), o exercicio aerébio melhora a eficiéncia cardiovascular e

a resisténcia musculo- ventilacdo, indicando um melhor prognostico.
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De acordo com Chaves (2007) e Tarantino (2002), os exercicios aerébios
sdo aqueles que sdo executados de maneira continua, e que utilizam o oxigénio
como principal fonte de energia (ATP), para gerar trabalho muscular.Estes exercicios
podem ser recomendados para pacientes com FC:caminhar, correr, nadar, andar de
bicicleta, jogar futebol, e também estdo de acordo com os artigos encontrados.Os
exercicios aerdbios quando praticados de maneira mais regular, melhoram a
capacidade cardiopulmonar, melhoram os niveis de atividade habituais, melhoram a
tolerancia ao exercicio, a sensacdo de bem estar, diminui a resisténcia a insulina,
melhora a composi¢cdo corporal, aumenta a densidade mineral 6ssea, produz efeito
anabdlico, aumenta a forca muscular, aumenta a resisténcia da musculatura
respiratdria, diminui a dispnéia, e aumenta a quantidade de agua no muco,

facilitando a eliminacéo .

O exercicio aumenta a clearance mucociliar, porém é menos eficaz na clearance
das secrec¢des brébnquicas que nas técnicas de ciclo ativo. O exercicio ndo substitui
a Fisioterapia, mas complementa. (PRYOR, 2002; TARANTINO, 2002; PFEIFER,
2007)

Alguns artigos usaram programas de treinamento com exercicios de forca e
resisténcia muscular.De acordo com Chaves (2007), esta modalidade de exercicio
tem grande importancia para a terapia dos pacientes com FC, porque a desnutricdo
e o processo inflamatério do pulméo levam a diminuicdo da massa corporal magra
(hipotrofia muscular), apontada como principal fator da diminuicdo da capacidade
para o exercicio em individuos com FC. Aliado a esse quadro ocorre a perda de
forca da musculatura respiratéria que causa hipercapnia (devido a ventilacdo
pulmonar insuficiente) e aumenta ainda mais a limitacdo ao exercicio. Desta
maneira, aumentar a forca da musculatura periférica e da musculatura respiratéria é

fundamental para melhorar a aptidao fisica.

De acordo com Lands (1992), o musculo periférico contribui para a carga
ventilatéria exigidos do sistema respiratério, através do aumento do
VCO02.Individuos que estdo em melhores condi¢cdes aerdbias sdo mais propensos a
usar a gordura como combustivel e metabolizar o lactato localmente.Ambos os

fatores resultam em menos CO02 e lactato na circulacdo venosa e
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conseguentemente menos demanda ventilatoria. Portanto a importancia da funcao

pulmonar do musculo periférico em determinar a capacidade maxima do exercicio.

A escolha do tipo de treinamento ou programa a ser escolhido deve ser
realizado através de uma avaliagcdo qualitativa e quantitativa da tolerancia ao
exercicio, que fornece a base para o planejamento de um programa de

recondicionamento que esteja apropriado para cada paciente.
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5.0 CONCLUSAO

Podemos concluir que o principal fator e o mais relevante é o diagndstico
preciso e confirmado para Fibrose Cistica, onde o profissional estar4d baseado em
uma avaliacao criteriosa e individualizada de cada paciente .Deste ponto em diante
€ importante salientar o trabalho de uma equipe multidisciplinar, onde cada uma
desempenha uma funcé@o fundamental para o tratamento e progndéstico de pacientes

com Fibrose Cistica.

Na busca dos melhores beneficios disponiveis com o exercicio fisico em
pacientes com fibrose cistica, podemos concluir que o exercicio € importante na vida
destes pacientes e que entra junto como forma de tratamento imprescindivel,
trazendo resultados positivos como: melhora da capacidade cardiopulmonar,
melhora dos niveis de atividade habituais, aumento da tolerdncia ao exercicio,
sensacdo de bem estar, diminui a resisténcia a insulina, melhora a composicéao
corporal, aumenta a densidade mineral 6ssea, produz efeito anabdlico, aumenta a
forca muscular, aumenta a resisténcia da musculatura respiratéria, diminui a
dispnéia, aumenta a quantidade de agua no muco, e a melhora a qualidade de vida

destes pacientes.

Portanto conclui-se na presente revisdo que e/ou treinamento ou
programas de exercicios sdo benéficos e seguros para todos os pacientes
com Fibrose Cistica, exceto aqueles com doencas pulmonar grave. Mas de
acordo com Tarantino (2002), e Pfeifer (2007), as doencas pulmonares
graves devem ser suplementadas com oxigénio, onde resultar4 beneficios

para estes pacientes.

Segundo Silva (1991) , ndo hd um exercicio melhor que o outro. A
eleicdo do exercicio € aquele que o paciente prefere e por isso faz com
maior prazer e melhor. E de acordo com Chaves (2007), os melhores
resultados séo obtidos com os programas de treinamento assistido, devido

a sua maior regularidade.



O exercicio deve ser feito sempre precedente a fisioterapia

respiratoria, facilitando assim a mobilizacdo das secrecoes.
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